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UN CAS RARE DE BILHARZIOME PULMONAIRE AU CHU
D’ANTANANARIVO, MADAGASCAR

a bilharziose a été décrite au XIX® siecle par Théodor

Bilharz, en Egypte. La schistosomiase est la troisie¢me
endémie parasitaire derriere le paludisme et I’amibiase. Plus de
300 millions d'individus sont infestés (1). Les manifestations
pulmonaires sont variées a cause notamment de la migration
des ceufs au travers des arteres pulmonaires et du parenchyme
pulmonaire, et du pouvoir cytotoxique et protéolytique des sub-
stances secrétées par les ceufs. En zone endémique, on rencontre
surtout les formes subaigués et chroniques se traduisant en par-
ticulier par le développement de granulomes pulmonaires dif-
fus responsaies de miliaire radiologique (2). La forme pseudo
tumorale, rare, se manifeste comme une 1ésion nodulaire pul-
monaire radiologique unique posant des probleémes diagnos-
tiques en milieu tropical afin de ne pas négliger un cancer bron-
cho-pulmonaire et une tuberculose. Nous rapporons une
observation nous conduisant a réaliser une lobectomie inférieure
droite pour aboutir a un diagnostic de bilharziome solitaire. Une
analyse de littérature permet de rappeler la faible fréquence de
la fo rme unique " tumorale " pulmonaire et des difficultés de
la prise en charge particulierement en zone tropicale ou tout I’ ar-
senal diagnostique n’est pas disponible.

Un homme de 42 ans, agent de sécurité publique mal-
gache, non-fumeur, non exposé a 1’amiante, sans antécédent
digestif, urologique ou pulmonaire particulier, a été admis le
10 novemb1e2001 au Centre hospitalier régional de Tamatave
(Madagascar) pour une toux modérée répétée associée a des cra-
chats hémoptoiques depuis deux mois. L'examen physique a
révélé une exagération des vibrations vocales, une matité et des
rales crépitants faisant évoquer un syndrome de condensaion
basale droite. La biologie a montré une hyperéosinophilie a
1400/mm* alors que le taux du reste des leucocytes a été nor-
mal. La protéine C réactive (PCR) était élevée a 120 mg/L. La
recherche du Mycobacterium tuberculosis dans les crachats (a
trois reprises), dans le liquide de tubage gastrique, et dans le
liquide de lavage bronchio-alvéolairefiit négative. La radio-
graphie pulmonaire a révélé une opacité solitaire homogene de
5 centimetres de diametre dans le lobe inférieur du poumon
droit. Le patient a été ensuite adressé au Centre hospitalier
Universitaired’ Antananarivo pour des investigations complé-
mentaires. La fibroscopie bronchique a noté un processus
inflammatoire de la bronche lobaire inférieure gauche. La biop-
sie transbronchique a révélé une pneumonie a éosinophiles sans
découverte de cellules cancéreuses ou de Langhans. La tomo-
graphie du thorax a montré une opacité homogene sphérique,
mal limitée au sein du lobe inférieur droit. Il n'y avait aucune
adénopathie médiastinale ou hilaire. La sérologie bilharzienne
a été positive. Les oeufs de schistosomes n'ont pas été détec-
tés ni dans les urines ni dans les selles malgré les techniques
d’enrichissement, comme la technique de Kato. La biopsie rec-
tale a été négative également. Les techniques immunologiques
telles que la réaction d’hémagglutination indirecte avec un anti-
geéne mixte adultes/ceufs et I'immunofluorescence n’ont pas été
réalisées. Une explordion chirurgicale a été décidée apres une
phase de réhabilitation misculo-respiratoirepermettant d’ob-
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tenir une bonne tolérance a 1’effort et un volume expiratoire
maximum a 2.9 litres seconde soit 98 % de la valeur théorique
chez ce patient de 65 kilogrammes. Une thoracotomie
postéro-latérale a été réalisée le 19 décembre 2001. Une petite
pneumolyse a été faite en regard du segment apical du lobe infé-
rieur droit. Aucune ombilication sur le parenchyme pulmonaire
n’a été constaté en per opératoireet il n’y avait pas d’adéno-
mégalie hilaire et médiastinale. A la palpation douce du paren-
chyme pulmonaire, la masse intéressait la py ramide basale.
Nous avons réalisé une lobectomie inférieure droite avec curage
ganglionnaireradical de principe des groupes 2R, 4R, 7,9, et
10. L’ analyse histologique définitive de la piece opéraoire a
révélé un granulome bilharzien bronchio-alvéolaire fait des
ceufs de Schistosoma mansoni et sans envahissement gan-
glionnairesuspect. Les suites opératoires furent simples. Un
traitement médical adjuvant a été décidé avec du praziquantel
ala dose de 40 milligrammes par kilogramme, soit 4 compri-
més a 600 milligrammes en prise unique. La tolérance a été
bonne. A la suite de ces traitements, le patient a connu une nette
amélioration clinique et un retour de la sérologie bilharzienne
a la normale apres trois années de recul.

La schistosomiase est une infection parasitairemajeure
des régions tropicales (3) dont le diagnostic de certitude de la
forme pulmonaire pseudo tumorale, rare, est difficile. A
Madagascar, Schistosoma haematobium sévit al’Ouest de I'1le
tandis que Schistosoma mansoni est observé surtout a I’Est.
Deux modes d’action sont a la base des manifestations patho-
logiques dans les bilharzioses. La libéraion, dans I’organisme
de I’hdte, de substances étrangeres issues du métabolisme du
parasite est & I’origine de toutes les manifestations cliniques des
phases initiales des bilharzioses. Ultérieurement les oeufs libe-
rent également de telles substances qui seront responsables des
granulomes bilharziens (bilharziomes), 1ésions élémentaires
dont I’accumulation réalisera tous les aspects de la phase d’état.
Autour de chaque ceuf, une réaction histio-plasmocytaire intense
va se développer, puis des fibroblastes pénetrent ce foyer, for-
mant progressivement un granulome. Quant aux manifestations
pulmonaires, plusieurs types ont ét€¢ évoqués. Les formes
aigués, invasives responsales de formes de pneumopahies
micronodulaires a éosinophiles, de pneumonie vermineuse, des
réactions d’hypersensibilité. Les formes subaigugs, et enfin des
fo rmes chroniques plus fréquentes dans les zones d’endémie
sont source d’hypertension artérielle pulmonaire et de coeur pul-
monaire chronique et de réactions granulomateuses respon-
sables de miliaires chroniques (4, 5). Les manifestations chro-
niques de maladie se produisent chez les individus qui résident
dans les régions endémiques, par opposition au voyageur, et
sont en rapport avec la maladie fibro-obstructive secondaire a
la déposition d’ceufs de bilharzie (3). La particularité¢ de notre
cas était sa forme pseudo-tumorale sous forme d’un volumineux
nodule unique de 5 centimetre, dimensions de bilharziome qui
est d’ailleurs tres rare. La premieredescription de cette taille
est égyptienne en 1953. Les signes d’appel observés (toux
modérée répétée associées a des crachats hémoptoiques) et les
signes de I’imagerie font évoquer une pathologie néoplasique.
Les granulomatoses telles que sarcoidose et tuberculose sont
d’autms diagnostics différentiels.
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La granulomatose aigué pulmonaire bilharzienne est
décrite dans la littérat u recomme de multiples opacités sur la
radiographie pulmonaire (6). Parfois on a une opacité solitaire
ou des masses pulmonaires moins nombreuses avec épaissis-
sement des parois bronchiques a la fibroscopie (4, 7, 8). Le dia-
gnostic immunologique est d’interprétation difficile sur des
populations exposées de facon chronique. Le diagnostic séro-
logique, I’éosinophilie sont des éléments tres spécifiques du dia-
gnostic au sein des populations non exposées, au contraire des
populations endémiques (9, 10, 11). La mise en évidence
d’ceufs dans les urines, les selles et parfois les biopsies rectales
(non contributives pour notre cas) oriente le diagnostic en cas
de positivité. Mais tres souvent le recours a la biopsie est néces-
saire faute de preuve éliminant un processus néoplasique éven-
tuel. Quant a la tomodensitométrie pulmonaire, nous aurions
aimé avoir un contrdle avec des coupes parenchy mateuses et
médiastinales pour apprécier de I’évolutivité ou la stabilité de
la1ésion permettant d’orienter vers une néoplasie ou une lésion
bénigne éventuelle. Malheureusement, ¢’est encore un examen
de luxe a Madagascar (un scanner pour 15 millions d’habitants).
Devant I’absence de preuve histologique, de 1’inexistence sur
place de la tomographie & émission de positons et de I’'impos-
sibilité d’avoir un scanner itératif de surveillance de 1’évoluti-
vité de la tumeur dans notre pays, nous avons décidé une explo-
ration chirurgicale. Le traitement est avant tout médical :
schistosomicides, et actuellement on utilise le praziquantel pour
stabiliser et limiter I’évolution de la maladie. Le traitement avec
du praziquantel peut raccourcir la durée de la maladie aigué et
prévenir le développement des formes chroniques de schisto-
somiase (5, 8). Parfois pendant le traitement avec praziquan-
tel peut se développer transitoirement une 1ésion d’infiltration
diffuse alvéolo-pulmonaire bénigne (5,12). Plus la prise en
charge est précoce moins graves sont les conséquences qui sont
les plus souvent irréversibles. En effet, les conséquences chro-
niques (hyperension artérielle pulmonaire et cceur pulmonaire
chronique) ne relevent que d’un traitement cardio-pulmonaire.
Ici 'exérese du lobe inférieur pulmonaire a permis d’aboutir
au diagnostic parasitaire et surtout permis d’éliminer toute sus-
picion de cancer. Pour ce type de 1ésion, un examen extempo-
rané pourrait nous permettrede limiter I’exérese a une « wegde
resection» d’autant plus si la 1ésion est de situation périphérique,
ce qui n’était pas notre cas.

La forme pseudo-tumorale de la bilharziose pulmonaire
est rare et pose une difficulté diagnostic pré-opératoire, particu-
lierement en zone tropicale dont I’enjeu est de ne pas négliger un
néoplasme pulmonaire. A I’opposé doit-on réaliser un geste d’exé-
rese chirurgicale pour toute 1ésions suspectes ? En effet, la bil-
harziose reste une maladie dont le traitement est avant tout médi-
cal. Ses localisations pulmonaires peuvent cependant nécessiter
une preuve histologique surtout devant la forme pseudo-tumorale
que seule la chirurgie exploratrice permet de diagnostiquer avec
certitude mais qui implique un sacrifice parenchymateux.
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AMYLOSE RENALE AA COMPLIQUANT UNE LEPRE LEPROMA-
TEUSE : REVUE DE LA LITTERATURE A PROPOS D'UN CAS
SENEGALAIS

L > amylose correspond au dépdt extracellulaired’une pro-
téine fibiillaire dite amyloide en un endroit (amylose
localisée) ou plusieurs endroits (amylose systémique) du corps
(1-5).

Nous rapportons 1’observation d’une patiente présen-
tant une lepre 1épromateuse connue depuis 1975, compliquée
d’un syndrome néphrotique révélateur d’'une amylose de type
AA.

Ceci nous permet de revoir les données de la littérature
sur ce type d’amylose encore appelé amylose secondaire.
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Une patiente noire 4gée de 49 ans originaire du Sénégal,
sans profession, atteinte d’une lepre lépromateuse évoluant
depuis 22 ans traitée par disulone, a été hospitalisée dans le ser-
vice de médecine interne du CHU Le Dantec pour un syndrome
néphrmotique. Aucun autre antécédent et aucune autre plainte
fonctionnelle n’étaient relevés.

La tension artérielle était mesurée a 120/80 mm de mer-
cure. ’examen physique objectivait un cedeme mou, indolore,
prenant le godet, permanent, symétrique des membres infé-
rieurs, localisé également aux paupieres surtout le matin au
réveil. On notait des séquelles neurologiques de lepre 1épro-
mateuse a type de paralysies des nerfs médian, radial et scia-
tique poplité externe.

11 existait une protéinurie de 5,5 g/24h sans hématurie
et cylindres urinaires associés, et une hypoprotidémie a 58 g/1.
La fonction rénale était normale. L’électrophorese des protéines
sériques et I'immuno-électrophorese des protéines urinaires
n’ont pas pu étre réalisées dans notre centre hospitalier.
L’échographie rénale était normale. L' histologe faite sur une
picce de ponction biopsie rénale révélait des dépdts amyloides
massifs nettement congophiles avec une biréfringence carac-
téristique en lumiere polarisée. Les localisations des dépots
amyloides étaient glomémulaires, interstitielles (surtout le long
des basales tubulaires), vasculairs. L’ examen inmunohisto-
chimique des dépots amyloides révélait la présence de protéine
A (de fagon extrémement importante sur les dépdts anyloides
des glomérules, des vaisseaux, des tubes et de I’interstitium) et
1" absence de chaines kappa et lambda. La recherche de bacille
de Hansen (mucus nasal) était négative par ailleurs.

Le diagnostic retenu était celui d’une glomérulopathie
amyloide secondaire & une lepre lépromateuse en cours de trai-
tement par disulone.

Un traitement par colchicine (1 mg par jour) a été pres-
crit bien que le syndrome néphrotique soit déja installé. Le trai-
tement de la lepre par disulone était poursuivi. La patiente est
actuellement perdue de vue.

La dassification actuelle de I’amylose est surtout bio-
chimique et repose sur la structure de sa protéine fibrllaire
constitutive qui permet d’individualiser plusieurs types, les prin-
cipaux étant : I’amylose AL (amyloid light chain) associée & une
maladie des chaines l1égeres, 1’ amylose AA (amyloid associa-
ted) qui complique les maladies inflammatoires chroniques,
I”amylose héréditaire ou familiale a ATTR (transthyrétine),
I’ amylose B-2-M (B-2-micnglobuline) qui complique 1’in-
suffisance rénale chronique traitée par dialyse chronique et
I”’amylose A P associée a la maladie d’ Alzheimer (1-5).

Le cas présenté concerne une amylose rénale de type
AA compliquant une lepre 1épromateuse pour laquelle le dia-
gnostic d’amylose est affirmé sur I’histologie de 1a PBR. L’étude
immunohistochimique de la biopsie a confirmé le type AA
attendu dans un tel contexte. En effet, 1’amylose AA se ren-
contre essentiellement dans quatre grands cadres nosologiques
(1,4-7):

- les pathologies inflammatoires chroniques, rhuma-
tismales, essentiellement la polyarthrite rhumatoide, la mala-
die de Still, les spondylarthropathies ;
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- les maladies infectieuses chroniques, notamment la
tuberculose, la 1epre, les suppurations ch roniques telles que la
dilat ation des bronches et lamuc oviscidose ;

- les néoplasies tels que le cancer du rein ou la maladie
de Hodgkin ;

- les maladies héréditaires de I’inflammation, appelées
aussi fievres récurrentes héréditaires, la plus fréquente de ces
maladies étant la fie vie méditerranéenne familiale (FMF), a
laquelle on associe maintenant trois autres entités : la fievre
intermittente liée au récepteur de type 1A du Tumor Necrosis
Factor (TNF), le syndrome de fievre périodique avec hyper-
immunoglobulinémie D et le syndrome de Muckle-Wells et ses
variants (1’urticaire familiale au froid et le CINCA pour Chronic
Infantile Neurological Cutaneous and Articular).

Compte tenu de 1a meilleure prise en charge des mala-
dies infectieuses, de la précocité avec laquelle la colchicine est
instaurée dans la maladie périodique et I’intensification théra-
peutique appliquée aux rhumatismes inflammatoires et aux néo-
plasies, I’ amylose AA est devenue rare en Occident : sa pré-
valence y est actuellement de 3 % des cas contre 70 % des cas
pour ’amylose AL (6).

L’amylose est une affection rare quelle que soit la popu-
lation d’étude. En Occident, notamment en France, elle est
classée parmi les maladies dites orphelines, c’est-a-dire une
affection dont la prévalence n’excede pas un cas pour 2 000
h abitants (8).

En Afrique noire, I'incidence exacte de 1’amylose est
inconnue, sans doute en raison de sa méconnaissance comme
I'illustre le nombre non négligeable des séries autopsiques. Sur
4 235 autopsies réalisées sur une période de 9 ans au Nigéria,
Maclver et Coll (9) n’en relevent que 8 cas (0,2 %). En Ouganda,
sur 23 ans, James et Coll (10) n’en colligent que 79 cas autop-
siques. Dans les séries africaines non autopsiques, moins d’une
centaine (essentiellement des formes rénales d’amylose) est rap-
portée dans la littérature : 2 cas égyptiens en 1978 (11), 38 cas
soudanais en 1978 (12), 52 cas sud-africains en 1984 (13) 9 cas
zairois en 1993 (14), 5 cas ivoiriens en 1997 (15) et un cas séné-
galais en 1983 (16).

L’amylose est fréquente au cours de la lepre, 2 a 55 %
des cas, et s’observe particulierement, dans la fo rme 1éproma-
teuse avec érythéme noueux. Cette derniere caractéristique
manque cependant chez notre patiente. L’ amylose AA est habi-
tuellement diagnostiquée apres de longues années d’évolution,
autour de 200 mois en moyenne (soit 16 ans et demi) (17). Dans
notre observaion, les signes imputables a 1’amylose sont appa-
rus 22 ans apres le début de 1a 1epre. Cette amylose secondaire
touche avec prédilection le rein, la rate, le tube digestif et moins
souvent, le coeur et les glandes endocrines (1,4,5,10). Il n’y a
jamais d’atteinte neurologique (10). L atteinte rénale souvent
révélatrice est la plus commune : elle se rencontredans 90 %
des casd’amylose AA, contre50 % des cas d’amylose AL, 10
220 % des amyloses héréditaires de la transthyrétine, alors que
dans les autres variétés plus rares d’amylose héréditaires, 1’ at-
teinte rénale représente 1’essentiel de la maladie (1,4,5,10). Sur
le plan anatomopathologique, tous les compartiments du rein
peuvent étre atteints (comme dans notre observation) : glo-
mérules, vaisseaux, tubules et interstitium. L’ atteinte glomé-
rulaireétant la plus fréquente et la plus caractéristique (1).
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L’amylose rénale comporte 4 phases évolutives : une
phase pré-clinique asymptomatique (alors que les dépots amy-
loides sont présents), suivie d’une phase de protéinurie non
sélective (accompagnée d’une hémat urie microscopique dans
5% des cas (1)), une phase de syndrome néphrotique (liée a
I’accroissement du débit de la protéinurie) et enfin une phase
d’insuffisance rénale. Dans notre observation, I’ atteinte rénale
a été révélée par un syndrome néphrotique sans hématurie, HTA
ou insuffisance rénale. Outre le syndrome glomérulaire, il peut
exceptionnellement exister des signes d’atteinte tubulaire : aci-
dose tubulairg syndrome de Fanconi et un diabete insipide
néphrogénique (1).

L’ amylose AA («dite secondaire») proviendrait
d’un précurseur plasmatique avec lequel elle partage des
déterminants antigéniques communs, la protéine sérique
amyloide A (SAA). Cette protéine semble €tre un bon mar-
queur de I’inflammation quelle qu’en soit la cause. Sa syn-
these se fait par I’hépatocyte sous I’influence de I’interleu-
kine 1. Outre la production accrue de SAA, sa dégradation
semble diminuée (2,3).

La survenue d’une amylose symptomatique, en par-
ticulier rénale dans 1’évolution d’une lepre, est un élément
de mauvais pronostic. Outre le maintien du traitement de sa
lepre par DDS, notrepatiente a bénéficié d’un traitement par
colchicine (qui inhiberait la synthese de la protéine SSA)
a7.

Comme I’atteinte rénale, la survenue d’autres compli-
cations en particulier cardiaque et infectieuse doit tre crainte
et surveilléeattentivement.

La survenue d’une amylose au cours de la lepre est rare.
La fréquence de cette association est sans aucun doute sous-esti-
mée. La réalisation systématique de ponction biopsie rénale
chez les 1épreux présentant un syndrome néphrotique (comme
c’est le cas dans le cas rapponté) permettrait probablement de
poser plus fréquemment le diagnostic d’amylose associée a la
Iepre. Seuls un diagnostic et un traitement précoces de la lepre
peuvent empécher la survenue de ’amylose.
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UNE CRISE D’EPILEPSIE FATALE AU LAOS

n garcon de 14 ans, habitant du village Naphong, district

de Hinheub, province de Vientiane, zone montagneuse au
centre du Laos, a été identifié lors d’une enquéte de dépistage
de I’épilepsie en zone rurale, en 2003. II présentait descrises
généralisées grand mal typiques et fréquentes. Il avait déja eu
plusieurs accidents, en particulier des briilures, suite a des chutes
dans le feu au cours de crises, mais, malgré cela, n’avait jamais
été traité (Fig. 1). Il n’avait pas d’autre maladie, ni de retard
mental associé.

Il n’était pas scolarisé, et ne participait pas non plus aux
travaux agricoles de la famille. Ses parents séjournaient sou-
vent a la riziere, située a distance du village, le laissant donc
seul a 1a maison pendant plusieurs semaines. Pendant ce temps,
le patient partait souvent seul en forét pour chasser ou pour
pécher.

Le jour de la consultaion, le patient revenait d’une
balade dans la forét (pieds nus). Il présentait au pied droit une
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Figure 1 - Séquelles de briilures anciennes, TM, 14 ans, Laos, 2003.

plaie négligée par brilure (Fig. 2). Quelques jours auparavant
a ’occasion d’une crise, il était en effet tombé dans le foyer.
A T’examen, la plaie était sale, suintante et surinfectée. Des soins
locaux et des antibiotiques lui ont été donnés et un traitement
par phénobarbital institué. Il a été impossible de connaitre la
compliance ultérieure.

Deux mois apres cette visite, le patient s’est noyé, tres
probablement lors d’une crise épileptique, alors qu’il p&hait
dans un ruisseau de 30 cm de profondeur.

L épilepie est une maladie chronique source de sérieux
handicaps, voire de déces prématurés. Outre 1’état de mal épi-
leptique, les chutes, mais aussi les briilures et les noyades sont
souvent en cause dans les pays défavorisés. Les déces préma-
turés sont dus a I’épilepsie elle méme dans un peu plus de la
moitié des cas. En Ethiopie, sur une période de deux ans, 20
patients sur une petite cohorte de 316 sont décédés (6,3 %), ce
qui représentait un taux deux fois plus élevé que chez des sujets
non épileptiques. L’épilepsie était 1a cause primairede déces
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Figure 2 : Plaie surinfectée d’une briilure du pied droit dans une
cuisine lors d’une crise épileptique (aprés les premiers soins), TM,
14 ans, Laos, 2003.
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chez neuf patients dont un a la suite de graves brilures apres
une crise (Tekle-Haimanot et al., 1997).

Selon I’OMS, les trois quarts des 50 millions de patients
épileptiques vivent dans les pays tropicaux défavorisés, et 80 %
de ces patients ne sont pas traités de facon adéquat e. La pau-
vreté, le défaut de soins, mais aussi la stignetisation, du fait de
croyances traditionnelles, aggravent les conséquences de la
maladie et induisent une mortalité évitable non néglige able.
Tous ces éléments sont présents dans 1’observation rapportée
ici.

La République Démocratique Populaire du Laos est un
pays en développement. [ acces aux soins de santé primaire n’y
est pas assuré dans la totalité des zones rurales. De plus, le coiit
de transpott (de 2 euros du village de Naphong au Centre de
Santé du district) est souvent rhédibitoire, équivalent dans
I’exemple présent a la valeur d’une poule ou de 20 kg de riz,
alors que le revenu moyen est estimé inférieur a 0,8 euros / jour.
C’est ce qui explique que les malades ne consultent que tres
tard, en ultime recours.

Faute de surveillance familiale, surtout pendant la sai-
son agricole, des patients sont exposés au risque d’accident. Les
soins étant payants, beaucoup de familles ne peuvent pas, ou
méme ne veulent pas, faire les dépenses d’un traitement anti-
épileptique, surtout lorsqu’il s’agit de patients ayant un retard
mental associé. Enfin, les antiépileptiques, méme s’ils figurent
sur la liste des médicaments essentiels, ne sont pas disponibles
a tous les niveaux du systéme sanitaire du Laos.

Lhistoire tragique de ce jeune patient est simple et
illustre une situation sans doute fréquente dans les pays en déve-
loppement. Il reste beaucoup a faire dans le champ négligé de
I’épilepsie : éduquer pour améliorer les connaissances, attitudes
et pratiques des patients et de leur entourage ; rendre plus acces-
sible et attractif le systeme de soins de santé primaire, et fon-
der des programmes nationaux de lutte contre I’épilepsie.
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